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Введение. Гипертрофическая кардиомиопатия
(ГКМП)  — это заболевание, которое характеризу-
ется увеличением толщины стенки левого (реже пра-
вого) желудочка, нормальными или уменьшенными
размерами полости левого желудочка (ЛЖ), значи-
тельным нарушением диастолической функции
желудочка и  частым возникновением нарушений
сердечного ритма [1]. Около 0,2% (или 1:500) взрос-
лого населения Земли страдает гипертрофической
кардиомиопатией [2]. Среди детей частота ГКМП
неизвестна, но популяционные исследования
сообщают о заболеваемости 0,3–0,5 на 100 000 в год
[3]. В 40–60% случаев отмечается аутосомно-доми-
нантный тип наследования и заболевание вызывает-
ся мутацией в  генах, кодирующих саркомерные
белки миокарда. У 5–10% обследуемых ГКМП раз-
вивается в результате других генетических заболева-
ний, в  25–30% случаев этиология заболевания
неизвестна [4–6]. Гипертрофическая кардиомиопа-
тия является одной из  главных причин внезапной
смерти, а  также может приводить к  инвалидности
у  пациентов всех возрастных групп [7], что опреде-
ляет высокую медико-социальную значимость забо-
левания.
Апикальная (или верхушечная) кардиомиопатия
(АпГКМ)  — самая трудная для диагностики форма
ГКМП. В связи с этим ее распространенность оце-
нить трудно. По данным разных авторов в популяции
она составляет от  2 до  8–10% [8, 9]. В  последних
исследованиях, проведенных в  Британии, доля
АпГКМ составляет до  1⁄3 всех случаев заболевания
[10], что связывают с  возросшими возможностями
инструментальной диагностики, прежде всего МРТ.
Ранняя и  своевременная диагностика апикальной
формы ГКМП остается актуальной медицинской
проблемой, поскольку заболевание обладает широ-
кой вариабельностью клинических проявлений
и  часто протекает бессимптомно либо с  симптома-
ми, характерными для других болезней сердца.
В России имеются лишь единичные публикации,
посвященные лучевым методам диагностики
АпГКМ, и затрагивают они в основном вопросы эхо-
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кардиографии или описывают примеры из практики.
Не разработан единый методический подход к луче-
вой диагностике АпГКМ, не определены показания
к  применению разных методов исследования, мало
освещены возможности и ограничения разных луче-
вых методов в диагностике данного заболевания, не
создан диагностический алгоритм.
Цель: совершенствование лучевой диагностики
при апикальной форме гипертрофической кардио-
миопатии.
Материалы и  методы. Обследовано 98 больных
апикальной формой гипертрофической кардиомиопа-
тии в возрасте от 19 до 76 лет, 48 мужчин и 50 жен-
щин. Всем обследуемым проведена эхокардиография,
45 пациентам выполнена МРТ сердца. Эхокардио -
графия проводилась на  УЗ-сканерах «Acuson SC
2000» (Siemens-Acuson) и «Acuson 128XP» (Acuson)
датчиками с  частотой 2,5–4,0 мГц, MyLab seven
(Esaote, Италия), датчиком 1,5–4,0 мГц по стандарт-
ному протоколу, рекомендованному EACVI. МРТ про-
водилась на  магнитно-резонансном томографе
Magnetom Espree (Siemens) с напряженностью маг-
нитного поля 1,5 Т по стандартной программе с полу-
чением Т1-, Т2-взвешенных изображений, Т1-взве-
шенных изображений с  подавлением МР-сигнала
от жировой ткани в аксиальной, фронтальной и косых
плоскостях (по короткой оси, в двухкамерной и четы-
рехкамерной проекциях, по выводящему тракту ЛЖ)
для оценки морфологии сердца и в режиме динамиче-
ского сканирования в тех же проекциях, с последую-
щим введением контрастного вещества.
Результаты и  их обсуждение. Диагностическим
критерием любой ГКМП является утолщение стенки
ЛЖ ≥15 мм в одном или более сегментах миокарда,
по  результатам любой методики визуализации,
а  также соотношении 1:1,5 гипертрофированных
и  негипертрофрованных сегментов при асимметрич-
ных формах ГКМП [11]. При АпГКМ выявляют асим-
метричное утолщение миокарда только верхушечных
сегментов левого или, реже, правого желудочка.
Выделяют изолированную апикальную гипертрофию,
или смешанную форму, когда асимметричное утолще-
ние миокарда распространяется на  другие сегменты.
Несмотря на некоторые ограничения, эхокардио-
графии (ЭхоКГ) принадлежит ведущая роль в диаг-
ностике АпГКМ. Врач, проводящий ЭхоКГ, должен
быть хорошо знаком с  характерными изменениями
на  электрокардиограмме. Для заболевания харак-
терны «гигантские» негативные зубцы T в  левых
грудных отведениях. В  нашей когорте типичные
гигантские негативные зубцы T отмечались пример-
но в 10,3% случаев, у остальных пациентов опреде-
лялись менее глубокие отрицательные зубцы Т
с депрессией сегмета ST.
Изменения, выявляемые при ЭхоКГ больных
с  ГКМП, характеризовались большой вариабель-
ностью. В  случае изолированной формы АпГКМ
(n=38) определялась гипертрофия миокарда ЛЖ,
ограниченная апикальными сегментами. Измерения
толщины миокарда верхушечных сегментов проводи-
лись из 4- и 2-камерных апикальных позиций датчи-
ка, так как на косых срезах, полученных из короткой
парастернальной позиции, толщина миокарда может
быть преувеличена. Форма полости ЛЖ у 11 паци-
ентов напоминала пиковый туз (ace of spade) (рис. 1,
а). При смешанных формах (n=60) гипертрофиро-
ванные сегменты определялись на уровне папилляр-
ных мышц и даже в базальной части ЛЖ. У одного
пациента отмечалась обструкция и  полости ЛЖ
на  уровне средних сегментов и  выносящего тракта
ЛЖ, у  2 человек визуализировалась обструкция
выносящего тракта ЛЖ. У 1 обследуемого выявля-
лась аневризма на верхушке левого желудочка (рис.
2, а). Патологический диастолический поток в обла-
сти верхушки в  начале диастолы определялся у  20
человек (рис. 3). Облитерация полости левого желу-
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Рис. 1. Данные эхокардиографии (а) и МРТ (б) серда
пациента К., 48 лет в четырехкамерной проекции: полость
левого желудочка по форме напоминает пиковый туз
дочка в систолу отмечалась у 29 пациентов (рис. 4, а,
б).
Несмотря на то, что ЭхоКГ является инструмен-
том первой линии для выявления АпГКМ, апикаль-
ные сегменты ЛЖ у  пациентов визуализируются
очень плохо, что чаще всего объясняют эффектом
ближней зоны с высокой реверберацией. В условиях
сниженной визуализации апикальные сегменты рас-
цениваются как неизмененные, гипокинетичные или
описывается повышение их трабекулярности.
Повысить диагностическую значимость ЭхоКГ поз-
волял режим ЦДК с  уменьшенным PRF. При этом
границы окрашенной полости указывали на  грани-
цы эндокарда. Использование контрастирования
позволяет повысить информативность ЭхоКГ. Так,
в  европейских руководствах рекомендовано введе-
ние контраста во всех случаях, когда границы эндо-
карда визуализируются менее 80% [12].
В последнее время в  протокол рутинной ЭхоКГ
включено исследование деформации миокарда [2].
Снижение показателей продольного стрейна зача-
стую опережает развитие гипертрофии у пациентов
с  ГКМП, однако не является специфическим при-
знаком. Нами на  различных приборах получены
результаты слишком вариабельные, чтобы сделать
однозначные выводы о  диагностической ценности
для диагностики АпГКМ.
Магнитно-резонансная томография является
наиболее информативным методом лучевой диагно-
стки АпГКМ. Данный метод визуализации позво-
ляет оценить морфологию сердца, функцию желу-
дочков. В  отличие от  эхокардиографии, при МРТ
хорошо определяются все сегменты правого и лево-
го желудочков, что дает возможность идентифици-
ровать даже небольшое количество гипертрофиро-
ванных сегментов.
Согласно рекомендациям Европейской ассоциа-
ции кардиологов МРТ должна выполняться всем
пациентам с  установленной или предполагаемой
АпГКМ «если позволяют ресурсы и  опыт» [13].
В рекомендациях американских специалистов также
указывается, что МРТ-виуализация является
обоснованной у  пациентов с  АпГКМ, если данные
эхокардиографии неубедительны [14, 15].
МР-исследование сердца осуществляется с  ЭКГ-
синхронизацией, с задержкой дыхания. При гипертро-
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Рис. 2. Эхограмма (а) пациентки Б. 67 лет со смешанной формой АпКМП в четырехкамерной проекции в режиме ЦДК, МР-
томограммы сердца той же пациентки в четырехкамерной проекции: б — кино-МРТ (в диастолу); в — кино-МРТ (в систолу);
г — постконтрастная МР-томограмма в режиме IR GRE — на верхушке левого желудочка определяется аневризма. При МРТ
визуализируется секвестрация полости левого желудочка в систолу. После контрастного усления отмечается патологическое
накопление контрастного вещества в верхушечных сегментах левого желудочка в области аневризмы за счет кардиосклероза
фической кардиомиопатии кроме проекций четырехка-
мерного, двукамерного сердца, сердца по короткой оси,
изображения планируют через выводящий тракт ЛЖ.
В диагностике АпГКМ МРТ имеет преимущества
перед эхокардиографией, так как позволяет визуали-
зировать верхушку сердца в  различных проекциях.
Толщина миокарда оценивается на  томограммах
в  базальных и  средних сегментах по  короткой оси,
в апикальных сегментах по короткой оси и из длин-
ных осей. Срезы должны выставляться строго пер-
пендикулярно межжелудочковой перегородке, чтобы
исключить завышение толщины стенок за  счет
включения парастернальных структур. В  нашем
наблюдении у  13 пациентов определялась изолиро-
ванная форма АпГКПМ, у  32  — смешанная.
Полость ЛЖ в четырехкамерной и двукамерной про-
екции в систолу, особенно у больных изолированной
АпГКМ, нередко приобретала форму пикового туза
(рис. 1, б). При выраженном увеличении толщины
апикальных сегментов в систолу определялась обли-
терация (рис. 5) полости ЛЖ (n=19) в области вер-
хушки, или секвестрация полости (n=5) при сме-
шанной форме АпГКПМ. Секвестрация полости ЛЖ
определялась только при МРТ (рис. 2, б, в).
Секвестрация полости ЛЖ, признаком которой
является патологический диастолический поток
в области верхушки в начале диастолы, определяю-
щийся при ЭхоКГ, приводит в  выраженному повы-
шению давления в  апикальной полости, что может
обусловить развитие некоронарогенной ишемии
миокарда с последующим формированием аневризм.
МРТ имеет преимущество перед эхокардиографией
в  визуализации аневризм различных размеров
в области верхушки, позволяет выявить тромботиче-
ские массы в проекции аневризмы. В нашем наблю-
дении у одного из пациентов подтверждена аневриз-
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Рис. 3. Эхограмма пацииента со смешанной формой АпГКМ в четырехкамерной проекции в режиме ЦДК: а —
визуализируется патологический диастолический кровоток в области верхушки; б — постоянно-волновым допплером
регистрируется патологический диастолический поток
Рис. 4. Эхограмма пациента со смешанной форой АпГКМ по короткой оси на уровне средних сегментов левого желудочка:
а — начало систолы; б — конец систолы — в конце систолы полость левого желудочка не визуализируется (облитерация
полости левого желудочка)
ма на  верхушке ЛЖ, которая определялась при
ЭхоКГ (рис. 2, б-г). У 4 пациентов выявлена микро-
аневризма левого желудочка (рис. 5) и у 1 — микро-
аневризма на  верхушке правого желудочка. Эти
изменения при ЭхоКГ не определялись. Магнитно-
резонансная томография также более чувствительна
к  выявлению аномалий папиллярных мышц. При
АпГКМ наблюдалась гипертрофия трабекул (n=35).
Отдельной проблемой представляется некомпакт-
ный миокард, который может сочетаться с гипертро-
фией миокарда или имитировать его при ЭхоКГ
и привести к ошибочному диагнозу АпГКМ. У 7 паци-
ентов из 98 обследованных нами, по данным эхокар-
диографии был заподозрен некомпактный миокард.
Всем им проведена МРТ сердца, где было подтвер-
ждено наличие некомпактного миокарда. В двух слу-
чях диагноз АпГКМ был снят. У пяти пациентов име-
лось сочетание АпГКМ и  некомпактного миокарда.
МРТ также имеет преимущество перед эхокар-
диографией в  измерении массы левого желудочка.
Однако при поражении одного или двух сегментов
масса миокарда может быть в пределах нормы даже
при наличиии АпГКМ.
Построение срезов через выводящий тракт левого
желудочка повзоляет выявить его обструкцию
за  счет гипертрофированного миокарда при сме-
шанной форме АпГКМ. Фазово-контрастная МРТ
дает возможность оценить скорость кровотока через
выводящий тракт левого желудочка. Эта методика
требует определенных навыков оператора и  дли-
тельная по  времени, поэтому методом выбора для
оценки кровотока является допплеровская эхокар-
диография. В нашем наблюдении признаки обструк-
ции выносящего тракта левого желудочка при МРТ
выявлены у 2 пациентов, в 5 случаях определялась
внутрижелудочковая обструкция.
При кино-МРТ оценивают локальную и глобаль-
ную сократимость миокарда. В области гипертрофи-
рованных сегментов могут визуализироваться раз-
ные изменения сократимости миокарда: дискинез,
гипокинез, акинез. Акинез и гипокинез выявлялись
в  зонах фиброзных изменений (n=21) или в  зонах
кардиосклероза (n=2).
Исследования с  АпГКМ должны проводиться
с контрастным усилением с использованием препа-
ратов на основе гадолиния. Именно после введения
контрастного вещества в  гипертрофированных сег-
ментах миокарда выявляются участки фиброза
в виде линейных или очаговых включений. Участки
фиброза лучше визуализируются в  отсроченную
фазу контрастирования и сканирование желательно
проводить в нескольких косых плоскостях. В нашем
исследовании позднее усиление в  зонах фиброза
определялось у 29 обследуемых.
Выводы. Таким образом, эхокардиография и МРТ
имеют свои преимущества и ограничения при диаг-
ностике АпГКМ. Методом выбора при АпГКМ
является МРТ сердца, которая позволяет получить
изображения верхушки сердца в  различных косых
плоскостях, определить толщину миокарда в  гипер-
трофированных сегментах, оценить сократимость
миокарда, выявить микроаневризму на  верхушке,
зоны фиброза, дифференцировать некомпактный
миокард с  ГКМП. Эхокардиография будет методом
выбора для выявления патологического диастоличе-
ского потока и для оценки выраженности обструкции
выносящего тракта левого желудочка.
* * *
Исследование не финансировалось какими-
либо источниками. Авторы заявляют, что дан-
ная работа, ее тема, предмет и содержание не
затрагивают конкурирующих интересов.
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Рис. 5. Магнитно-резонансные томограммы сердца пациентки Т., 61 года в четырехкамерной проекции: а — в диастолу; б —
в систолу — на уровне базальных, средних и апикальных сегментов левого желудочка отмечается утолщение миокарда.
В систолу в средних и апикальных сегментах полость левого желудочка не визуализируется (облитерация полости желудочка).
В систолу на верхушке левого желудочка определяется микроаневризма
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